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E-CASOS PARA EL DIAGNOSTICO

Edema facial recurrente L)
Recurrent Facial Edema
Historia clinica

Un varon de 77 anos consultd por episodios recurrentes de
tumefaccion en la region malar derecha con extension, en
los Gltimos 5 meses, a cuello, region malar izquierda, ambos
surcos nasogenianos y reborde infraorbitario derecho. El
paciente Unicamente referia sensacion de tirantez en las
zonas afectadas.

Explorac10n fisica Figura2  A)Hematoxilina-eosina x40. B) Hematoxilina-eosina

o ) . o, . x200. C) Hematoxilina-eosina x400. D) CD31 x40.
La exploracion fisica reveld un tinte violaceo de las regio-

nes descritas, asi como cierta infiltracion de las mismas a la
palpacion (fig. 1). No se objetivo macroglosia ni lesiones en
la cavidad oral.

cia de multiples canales vasculares irregulares, dilatados y
anastomosados entre si, algunos revestidos por células endo-
teliales levemente atipicas, que se extendian entre los haces
de colageno dérmicos y alrededor de los foliculos piloseba-
Exploraciones complementarias ceos. Inmunohistoquimicamente destacé una positividad de
las células de revestimiento de los canales vasculares para
Se tomd una biopsia de 4mm con sacabocados de una de ~ CD34y CD31 (fig. 2).
las lesiones y el examen histopatoldgico mostré la existen-

¢Cual es su diagnéstico?

Figura 1 Cuello, region malar izquierda y derecha, surcos
nasogenianos y reborde infraorbitario derecho edematosos con
un tinte violaceo.
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Diagnéstico
Angiosarcoma cutaneo de cabeza y cuello.
Evolucién

El estudio de extension practicado mediante tomografia
computarizada de cuello, térax, abdomeny pelvis no eviden-
ci6 metastasis a distancia. Se realizd un mapeo histoldgico
de las regiones afectadas y, al confirmarse la gran exten-
sion local del angiosarcoma se optd por iniciar tratamiento
paliativo con paclitaxel y propranolol coadyuvante. Ante
la progresion local de las lesiones (fig. 3) con afectacion
6sea mandibular a pesar del tratamiento se decidio ini-
ciar radioterapia y, en la actualidad, esta pendiente de
iniciar tratamiento con pazopanib.

Discusién

El angiosarcoma cutaneo es una neoplasia vascular maligna,
infrecuente y agresiva que se presenta con mayor frecuen-
cia en varones de edad avanzada afectando a la region de
cabeza y cuello. También puede aparecer en las extremida-
des de pacientes con linfedema croénico o en areas que han
recibido tratamiento radioterapico’.

Aunque suele manifestarse como nddulos, placas o macu-
las eritematosas o violaceas, su gran variabilidad clinica
conduce con frecuencia a un diagnostico tardio. Tay y Ong
comunicaron un caso similar al que presentamos; el de
un paciente con un angiosarcoma de cabeza y cuello que
simulaba episodios de edema o tumefaccion facial y cuyo
diagnostico se retraso debido a que respondia parcialmente
al tratamiento con corticoides”. Para congestionar los vasos
de la neoplasia y hacer, de esta forma, las lesiones clini-
camente mas evidentes puede ser de utilidad la maniobra
exploratoria consistente en que el paciente coloque su
cabeza por debajo del nivel del corazén durante 5-10s°.

Un estudio anatomopatoldgico como el descrito en nues-
tro caso, junto con una positividad de las células neoplasicas

f

Progresion local de las lesiones cutaneas con afec-
tacion 6sea mandibular.

Figura 3

para CD34 y CD31 permiten realizar el diagndstico de
esta entidad. Clinicamente debe establecerse el diagnos-
tico diferencial con los hematomas, los tumores vasculares
como el hemangioma o el sarcoma de Kaposi, los linfomas
y seudolinfomas cutaneos, las metastasis cutaneas, el lupus
pernio y con otros tumores cutaneos como el melanoma,
el carcinoma de células de Merkel o el fibrohistiocitoma
angiomatoide®.

El tratamiento de eleccion de la enfermedad localizada
es la cirugia radical, que es el Unico tratamiento poten-
cialmente curativo si se realiza de forma precoz, seguida
de radioterapia adyuvante. En cambio, cuando el tumor es
irresecable y/o existe enfermedad metastasica el prondstico
empeora notablemente, siendo el tratamiento de eleccion
en estos casos la quimioterapia'. La radioterapia también
puede emplearse para lograr un buen control local de la neo-
plasia en casos de enfermedad metastasica o irresecable’.
Recientemente se ha descrito un caso que sugiere que el
tratamiento con propranolol oral es efectivo para reducir el
tamano del angiosarcoma®, aunque, en nuestro caso, resulta
dificil valorar la respuesta terapéutica al mismo puesto que
nuestro paciente ya habia comenzado previamente el trata-
miento con paclitaxel.
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